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Mujer de 50 años que ingresó al servicio de Emergencia por una crisis de ansiedad y agitación psicomotriz, y que 
fue estabilizada con benzodiacepina. La tomografía cerebral mostró calcificaciones bilaterales y simétricas en los 
ganglios basales consistentes con enfermedad de Fahr. 







A 50 year-old woman who entered to the Emergency Room 
with an anxiety attack and psychomotor agitation, and she 
was stabilized with benzodiazepine. The CT scan revealed 
bilateralsymmetrical basal ganglia calcification consistent 
with Fahr's disease. 
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La enfermedad de Fahr (EF), también llamada calcinosis 
idiopática estrio-palido-dentada,    calcificación cere- 
bral no aterosclerótica y calcificación idiopática de los 
ganglios basales, es una entidad clínica rara caracte- 
rizada por trastornos del movimiento, demencia y 
trastornos conductuales relacionados con calcificaciones 
bilaterales y simétricas de los ganglios basales.1,2 Casos 
esporádicos y familiares han sido reportados.1-4  La EF 
debe diferenciarse del síndrome de Fahr (SF) el cual 
se definecomo calcificaciones bilaterales y simétricas 
de los ganglios basales asociadosa manifestaciones 
neuropsiquiátricas   que  ocurren preferentemente en 
pacientes con trastornos paratiroideos,  especialmente 
hipoparatiroidismo.2 
En 1850, Delacour describió por primera vez las 
calcificaciones  vasculares de los ganglios basales y 
Bamberger  describióla histopatología de la entidad.5 
Sin embargo, la EF debe su nombre al patólogo alemán 
Theodor Fahr, a pesar de que él no fue el primero en 
describir la calcificación en el cerebro.6  En 1930, Fahr 
describió un caso de un hombre de 81 años con crisis 
epilépticas y calcificación  difusa en vasos cerebrales 
y   núcleos basales, probablemente relacionados a 
hipoparatiroidismo, por tanto, idiopática, pero recientes 
estudios suponen como   etiología una   alteración 
autosómica dominante.7,8   El  término EF  se  asocia 
con todas las formas de calcificaciones bilaterales en 
ganglios basales y otraspartes del cerebro. 
La fisiopatología se encuentra aún en estudio. Se ha 
planteado que los depósitos anómalos de calcio y otros 
minerales en el espacio perivascular y extracelular se 
   deben a disrupción de la barrera hematoencefálica, 







neurogliales, así como disminución marcadadel flujo 
sanguíneo en los ganglios basales, comprobada en estos 
pacientes mediante estudios con tomografía por emisión 
de fotón único (SPECT).9,10  Las manifestaciones clínicas 
son las siguientes: 
•  Manifestaciones metabólicas: trastornos del metabo- 
lismo del calcio y del fósforo e hipoparatiroidismo. El 
calcio sérico disminuido produce las manifestaciones 
neurológicas, incluidas las crisisconvulsivas. 
•   Manifestaciones  neurorradiológicas:   calcificaciones 
bilaterales que   comprometen ganglios basales, 
parénquima adyacente y cerebelo.7 
•  Manifestaciones  neurológicas: cefalea, confusión, 
corea, crisis  convulsivas, demencia, déficit de 
atención, síndrome extrapiramidal y alteraciones de 
la marcha.11 
•  Manifestaciones psiquiátricas: delusiones, para- 
noia,  crisis  de   ansiedad, trastornos obsesivos 
compulsivos.12,13 
Hay escasa literatura sobre los primeros síntomas de 
presentación de la EF y aún menos si son síntomas 
psiquiátricos, portal motivo, se publica el presente caso. 
 
REPORTE DEL CASO 
 
Paciente mujer de 50 años, natural y procedente de Lima, 
de ocupación ama de casa, solte ra, aparentemente sin 
patología conocida. Presenta en forma brusca ansiedad 
generalizada, alteración del contenido de la conciencia 
(desconocía a sus familiares), luego se agregó agitación 
psicomotor por lo cual fue llevada al servicio de 
Emergencia y se le administró diazepam, 10 mg, por vía 
endovenosa, con lo cual los síntomas desaparecieron, 
al comprobar resultados de exámenes de laboratorio y 
tomografía con hallazgo de EF fue dada de alta para su 
posterior evaluación porconsulta externa de neurología. 
La paciente refirió que seis meses antes presentó temblor 
en ambas manos, en forma constante que estaba presente 
en todas sus actividades y que aumentaba con el estrés. 
Tres meses antes del ingreso presentó parestesias en las 
manos, recibió el diagnóstico de artritis reumatoidea, 
pero no siguió alguna indicación médica. Al examen, 
la paciente estuvo orientada en tiempo, espacio y 
persona; memoria reciente y anterógrada conservadas, 
pares craneales dentro de los límites normales, fuerza 
muscular y  sensibilidad conservada en  las  cuatro 
extremidades, signos de Phallen y de Tinel positivos 
bilateral. Restodel examen sin alteraciones. 
Se realizó pruebas de T4 libre, TSH, T3, calcio y 
fósforo séricos, hormona paratiroidea (PTH) y factor 
reumatoideo aparte de los exámenes  rutinarios.  Todos 
los resultados estuvieron dentro de los límites normales. 
La electromiografía  confirmó el síndrome del túnel 
del carpo bilateral. Se realizó evaluación  psicológica 
para trastorno de personalidad,  pero no se encontró 
alteración, solo ansiedad leve. La tomografía cerebral 
mostró calcificaciones  en ganglios basales, en áreas 












La expresión clínica de la EF es muy variable, incluye 
convulsiones, síndrome  extrapiramidal, trastornos 
psiquiátricos y  diferentes alteraciones neurológicas, 
aunque es  rara  la  asociación con  enfermedades 
inmunológicas como el lupus eritematoso sistémico y 
el lupuscerebral.14 
La EF requiere para su confirmación  diagnóstica  la 
evidencia de calcificaciones intracerebrales patológicas, 
para lo cual la tomografía cerebral es un examen 
fácil de alta sensibilidad y permite el diagnóstico, 
lo que contribuye a tratamiento precoz de muchas 
etiologías del SF.7 Es un raro síndrome caracterizado 
por calcificación  intracraneal, simétrica y bilateral. 
Los ganglios basales son el sitio más común de la 
presentación y la mayoría de los casos se presentan con 
síntomas extrapiramidales.15 
En el caso presentado, por las características  de la 
tomografía cerebral, no atribuibles a hipoparatiroidismo, 
pseudohipoparatiroidismo   o  alguna otra  alteración 
metabólica, se llegó a confirmar el diagnóstico de EF 
de etiología idiopática, aunque en la literatura existe 
registro de  enfermedades inmunológicas asociadas, 
perosin mayor alteración neuropsicológica.16 
Por lo general, la EF tiene una agregación familiar y 
presenta un patrón hereditario, que sugiere una herencia 
autosómica dominante, y se manifiesta  clínicamente 
entre los 30  y  60  años.9  En este caso no  hubo 
antecedentes de familiares con síntomas neurológicos 
o psiquiátricos.  Las manifestaciones  psiquiátricas  de 
la EF son variadas, las más comunes son los trastornos 
del estado de ánimo, que se producen en un quinto a 
un tercio de los pacientes. Los trastornos de ansiedad 
son también frecuentes en un tercio de los pacientes 
con EF y asociado con trastornos obsesivo-compulsivo. 
Otras manifestaciones incluyen trastornos cognitivos, 
que aparece generalmente como demencia subcortical 
progresiva y psicosis con características atípicas, tales 
comodistorsiones de la percepción.(12) 
La paciente presentó crisis de ansiedad como primera 
manifestación, lo cual ha sido descrito en pacientes con 
EF aunque no existen muchos reportes al respecto. Los 
síntomas psicóticos en la EF incluyen alucinaciones 
auditivas  y visuales,   distorsiones  perceptuales 
complejas, delirios y estados de fuga.13 No se puede 
afirmar ni negar la presencia de estos síntomas en 
la pacienteal ingresoa su ingresopor no haber sido 
evaluada por un médico psiquiatra. Es importante 
tomar en cuenta que en los casos de psicosis o de alguna 
alteración neurológica o psiquiátrica de inicio brusco el 
papel de la neuroimagen es determinante para descartar 
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